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 Streszczenie
Pentalogia Cantrella jest rzadką postacią zespołu wad wrodzonych, którego składowymi są: ubytek powłok 
brzusznych, przepuklina przeponowa, ubytek przeponowej części osierdzia, wada serca i zaburzenia rozwojowe 
mostka, a rozpoznanie możliwe jest już w I trymestrze ciąży. Złożoność wady, a zwłaszcza współistniejąca wada 
serca warunkuje sposób i kolejność leczenia operacyjnego i często jest czynnikiem rokowniczym.  
Autorzy przedstawiają noworodka płci męskiej z rozpoznaną wewnątrzmacicznie przepukliną pępowinową 
i przeponową, którego poddano leczeniu operacyjnemu na przełomie 2 i 3 godziny życia. 
Śródoperacyjnie stwierdzono znaczny ubytek przepony po stronie prawej i przeponowej części osierdzia, przez który 
pętle jelita cienkiego dostały się do worka osierdziowego otaczając mięsień sercowy. Ubytek przepony zamknięto 
pozostawiając dren w jamie osierdzia ze względu na obecność płynu. W drugiej kolejności zaopatrzono przepuklinę 
pępowinową, po uprzednim odprowadzeniu jej zawartości do jamy otrzewnej. 
Badanie echokardiograficzne wykonane w 6 dobie po operacji wykazało obecność wady w postaci otworu 
w przegrodzie międzyprzedsionkowej i przetrwałego otworu owalnego, nieistotnej hemodynamicznie. Rozwój 
psychoruchowy 5 miesięcznego obecnie niemowlęcia jest prawidłowy.
Rozpoznanie prenatalne złożonych zaburzeń rozwojowych i monitorowanie rozwoju płodu pozwala zaplanować 
termin i sposób porodu, a także zdecydować o wyborze metody postępowania. Decyzja o wczesnym leczeniu 
chirurgicznym wynikała z niebezpieczeństwa narastania niewydolności oddechowo-krążeniowej z jednej strony, 
z drugiej zaś nie było wskazań do odroczenia zabiegu zarówno ze strony anestezjologa jak i neonatologa. 
 Słowa kluczowe: pentalogia Cantrella / diagnostyka prenatalna / 
       / leczenie chirurgiczne / 
 Summary
Pentalogy of Cantrell is a rare multiple congenital malformation syndrome characterized by a combination of 
features: a midline supraumbilical abdominal wall defect, a defect of the lower sternum, a defect of the diaphragmatic 
pericardium, deficiency of the anterior diaphragm, and congenital cardiac anomalies. 
This congenital defects could be diagnosed as early as in the first trimester of pregnancy.
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Badaniem	 przepływów	 w	 naczyniach	 mózgowych	 nie	
stwierdzono	 cech	 niedokrwistości	 płodu.	 Wobec	 stałego	 na-
rastania	 płynu	 w	 jamach	 opłucnowych,	 powodującego	 ucisk	
na	 rozwijające	 się	 płuca,	 w	 26	 tygodniu	 ciąży	 zdecydowa-






The complexity of this anomaly, especially coexistent heart defects, determines the way and order of surgical 
treatment and commonly is a prognostic factor.
A case of male newborn with prenatal diagnosed omphalocele and diaphragmatic hernia is reported in the present 
work. The child was operated within two hours after birth. Intraoperativelly a significant defect of diaphragmatic 
pericardium and heart surrounded by a small bowel were discovered.  
The defect of diaphragm was sutured and a drainage of left pericardial cavity was put in place. Afterwards, the 
abdominal wall defect was sutured after transferring organs into a peritoneal cavity. Six days after the procedure 
cardiac sonography was performed and it indicated the presence of  hemodynamically insignificant congenital 
intracardiac defect – atrial septal defect. Up-to-date  psychomotor development of the boy, currently five months 
old, is correct.
Prenatal diagnosis of the complexity of congenital defects and possibility of fetus condition monitoring allows to 
plan precisely the time and way of the delivery, as well as to decide the treatment method of the newborn. Due to 
the absence of hemodynamic disorders and in spite of the present cardiac defect, an early surgical treatment of 
our patient was possible.
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Rycina 1. Ultrasonogram płodu w 14 tygodniu ciąży: nieprawidłowe 
umiejscowienie kulistej wątroby w sznurze pępowinowym.
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chowej	 stosowano	 resuscytację	 oddechową	 i	 farmakologiczną.	
Badaniem	 klinicznym	 stwierdzono	 przepuklinę	 pępowinową	
z	 ubytkiem	 powłok	 brzusznych	 średnicy	 około	 4	 cm.	Badanie	
radiologiczne	 klatki	 piersiowej	wykazało	 niemal	 całkowite	 za-
cienienie	 klatki	 piersiowej,	 jedynie	 obwodowo	 widoczna	 była	
warstwa	5-7mm	powietrznej	tkanki	płucnej.	Dodatkowo	w	rzu-
cie	dolnej	części	 śródpiersia	oraz	dolnego	płata	płuca	prawego	




Jamę	 otrzewnej	 otwarto	 z	 cięcia	 pod	 prawym	 łukiem	 że-









bakteriologicznego).	 Kontrola	 jelit	 wykazała	 zdwojenie	 w	 od-




Rycina 2. Ultrasonogram płodu w 26 tygodniu ciąży: wolny płyn w jamach 
opłucnowych. 
 
Rycina 4. Obraz przedoperacyjny: przepuklina sznura pępowinowego.  
 
Rycina 3. Ultrasonogram klatki piersiowej płodu w 37 tygodniu ciąży: 
czterokomorowe serce i obecność pętli jelitowych w worku osierdziowym.
 
Rycina 5. Obraz śródoperacyjny: ubytek przepony i części przeponowej 
osierdzia.
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W	dalszej	kolejności	odprowadzono	zawartość	przepukliny	
pępowinowej	 do	 jamy	otrzewnej,	 zamknięto	 ranę	pod	prawym	












zapaleniem	 płuc	 oraz	 znacznego	 stopnia	 niedokrwistością,	 co	
wymagało	stosowania	antybiotykoterapii	przez	3	tygodnie	i	okre-







Pulmonologicznej.	 Pięciomiesięczna	 obserwacja	wykazała	 pra-
widłowy	rozwój	psychoruchowy	niemowlęcia.
Dyskusja
Niewielka	 liczba	 publikacji	 odnoszących	 się	 do	 zespołu	
Cantrella,	 a	 zwłaszcza	 jego	 złożonego	 leczenia	 spowodowana	
jest	 prawdopodobnie	 dużą	 śmiertelnością	 noworodków,	 przede	
wszystkim	z	powodu	współistniejącej	ciężkiej	wady	serca.	Przy-
czyna	rozwoju	tych	zaburzeń	nie	jest	dokładnie	poznana,	chociaż	




Zaburzenia	 rozwoju	 przedniej	 części	 jamy	 brzusznej	 oraz	
















Podkreśla	 się	 znaczenie	 wczesnego	 ustalenia	 wady	 serca	




































wdrożenie	 karmienia	 doustnego,	 a	 układ	 krążeniowo-oddecho-
wy,	mimo	powikłania	obustronnym	zapaleniem	płuc	był	wydol-
ny	i	umożliwił	już	po	tygodniu	przejście	na	oddech	własny.	






Rokowanie	 zależy	 przede	 wszystkim	 od	 ciężkości	 współ-
istniejącej	 wady	 serca.	 Począwszy	 od	 pierwszej	 publikacji	 
Cantrella do	lat	90.,	przeżycie	pacjentów	wynosiło	37%,	w	ostat-
nim	dwudziestoleciu	wzrosło	do	około	60%	[16].	
Zmniejszenie	 umieralności	 noworodków	 z	 pentalogią	 




Ciągle	 jednak,	 niektóre	 wady	 serca,	 przede	 wszystkim	
jego	 ektopia	 są	 letalne	 i	 uniemożliwiają	 leczenie	 chirurgiczne	
współistniejących	zaburzeń	rozwojowych	[4].	
Nr 11/2010864
P R A C E  K A Z U I S T Y C Z N E
  p o ∏ o˝ni c two
Ginekol Pol. 2010, 81, 860-864
Pentalogia Cantrella – opis przypadku.
Piśmiennictwo
  1. Cantrell J, Haller J, Ravitch M. A syndrome of congenital defects involving the abdominal wall, 
sternum, diaphragm, pericardium and heart. Surg Gynecol Obstet. 1958, 107, 602-614.
  2. Van Hoorn J, Moonen R, Huysentruyt C, [et al.]. Pentalogy of Cantrell: two patients and a review 
to determine prognostic factors for optimal approach. Eur J Pediatr. 2008, 167, 29-35.
  3. Kumar B, Sharma C, Sinha D, [et al.]. Ectopia cordis associated with Cantrell’s pentalogy. Ann 
Thorac Med. 2008, 3, 152-153.
  4. Siles C, Boyd P, Manning N, [et al.]. Omphalocele and pericardial effusion: possibile markers for 
the pentalogy of Cantrell or its variants. Obstet  Gynecol. 1996, 87, 840-842. 
  5. Toyama  W. Combined congenital defects of the anterior abdominal wall, sternum, diaphragm, 
pericardium and heart: A case report and review of the syndrome. Pediatrics. 1972, 50, 778-
792.
  6. Sadler T. Embriologia lekarska; Wyd. 1. Warszawa: Wydawnictwo Medyczne 1993.
  7. Halbertsma F, van Oort A, van der Staak F. Cardiac diverticulum and omphalocele: Cantrell’s 
pentalogy or syndrome. Cardiol Young. 2002, 12, 71-74.
  8. Haller A, Cantrell J. Diagnosis and surgical correction of combined congenital defects of supra-
umbilical abdominal wall, lower sternum, and diaphragm. J Thorac Cardiovasc Surg. 1966, 51, 
286-291.
  9. Vazquez-Jimenez J, Muehler E, Daebritz S, [et al.]. Cantrell’s syndrome: a challenge to the 
surgeon. Ann Thorac Surg. 1998, 65, 1178-1185.
10.  Agrawal N, Sehgal R, Kumar R, [et al.]. Cantrell’s Pentalogy. Anaesth  Intensive Care. 2003, 31, 
120-123.
11.  Song A, McLeary M. MR imaging of pentalogy of Cantrell variant with an intact diaphragm and 
pericardium. Pediatr Radiol. 2000, 30, 638-639. 
12.  Vanamo K, Sairanen H, Louhimo I. The spectrum of Cantrell’s syndrome. Pediatr Surg Int. 
1991, 6, 429-433.
13.  Milne L, Morosin A, Campbell JR [et al.]. Pars sternalis diaphragmatic hernia with omphalocele: 
a report of two cases. J  Pediatr Surg. 1990, 25, 726-730. 
14.  Schuster S. A new method for the staged repair of large omphaloceles. Surg Gynecol Obstet. 
1967, 125, 837-850.
15.  Spitz L, Bloom K, Milner S, [et al.]. Combined anterior abdominal wall, sterna, diaphragmatic, 
pericardial, and intracardiac defects: a report of five cases and their management.  J Pediatr 
Surg. 1975, 10, 491-496.
16.  Martin R, Cunniff C, Erickson I. Pentalogy of Cantrell and ectopia cordis, a familial developmental 
field complex. Am J Med Gen. 1992, 42, 839-841.
17.  Respondek-Liberska M. Rola prenatalnego badania kardiologicznego w opiece perinatalnej. 
Życie i płodność. 2008, 4, 25-34.




Zdrowie reprodukcyjne  
i seksualne
3-4 czerwca 2011
Hotel  Hi l ton,  Warszawa




Szczegółowe informacje i rejestracja
www.kobietaimezczyzna.info
